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Синдром Денди-Уокера – сложный симптомокомплекс, обусловленный врожденным поро-

ком, затрагивающий важнейшие структуры головного мозга: мозжечок, желудочки, про-

долговатый мозг, черепно-мозговые нервы и крупные сосудистые стволы, и отличающийся 

особенно тяжелым течением. В статье приводится описание клинического случая с выра-

женной внутренней гидроцефалии при мальформации Денди-Уокера. 

Особенностями данного наблюдения являются: молодой возраст пациента и постановка ди-

агноза на запущенной стадии с формированием стойкого неврологического дефицита и из-

менения личности по органическому типу. Так, выполненное нейрохирургическое вмеша-

тельство (эндоскопическая тривентрикулоцистерностомия) оказалось малоэффективным и 

вызвало ухудшение состояния больного из-за осложнения в позднем послеоперационном 

периоде в виде субдуральной гематомы, что потребовало в последующем проведения по-

вторной операции по ее удалению.  

Заключение. Тема внутренней гидроцефалии при синдроме Денди-Уокера представляет 

большой практический интерес как для нейрохирургов, так и для неврологов и рентгеноло-

гов, поскольку своевременная диагностика и эффективность лечения напрямую зависят от 

слаженной работы этих специалистов. 

Ключевые слова: внутренняя гидроцефалия; мальформация Денди-Уокера; эндоскопиче-

ская тривентрикулоцистерностомия; субдуральная гематома 
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Dandy-Walker syndrome is a complex of symptoms presented by a congenital malformation  

involving essential structures of the brain: cerebellum, ventricles, medulla oblongata, cranial 

nerves and large vascular trunks, and characterized by especially severe course. In the article, a 

clinical case of pronounced internal hydrocephalus in Dandy-Walker malformation is described. 

Peculiarities of the given case are young age of the patient and diagnosis at the advanced stage when 

a stable neurologic deficit and alteration of the personality of organic type have already been formed. 

Thus, the performed neurosurgical intervention (endoscopic triventriculocisternostomy) appeared of 

low effectiveness and caused aggravation of the patient’s condition in the late postoperative period 

in the form of subdural hematoma which required a repeated operation for its removal.  
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Conclusion. Issue of the internal hydrocephalus in Dandy-Walker syndrome is of much practical 

interest for both neurosurgeons, and neurologists and radiologists, since the modern diagnosis and 

effectiveness of treatment directly depend on the coordinated work of these specialists.   

Keywords: internal hydrocephalus; Dandy-Walker malformation; endoscopic triventriculo- 

cisternostomy; subdural hematoma 
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Синдром Денди-Уокера – сложный 

симптомокомплекс, обусловленный врож-

денным пороком головного мозга, сформи-

рованным в процессе эмбриогенеза и отли-

чающимся тяжелым течением. В основе 

патологии лежит одновременное пораже-

ние важнейших мозговых структур: моз-

жечка, желудочков, продолговатого мозга, 

черепно-мозговых нервов и крупных сосу-

дистых стволов. Гипоплазия мозжечка ха-

рактеризуется уменьшением его размеров и 

снижением функции. Возможно его полное 

отсутствие. Расширение желудочков мозга 

обусловлено врожденными кистами или 

опухолями. Эти признаки патологии всегда 

сочетается с гидроцефалическими измене-

ниями, которые являются не проявлениями, 

а осложнениями синдрома [1-4]. Частота 

встречаемости данного синдрома состав-

ляет 1:25000, страдают преимущественно 

женщины. Дифференциальный диагноз 

проводится с приобретенной гидроцефа-

лией вследствие опухоли или инфекции [5].  

Что касается клинической картины, 

то в большинстве случаев нарушения 

ходьбы являются первым и наиболее ча-

стым симптомом, затем возникает демен-

ция, а позднее присоединяются тазовые 

расстройства [6]. Нарушения ходьбы 

включают: передвижение короткими шаж-

ками, плохой контроль равновесия и за-

труднение поворотов. Мышечный тонус в 

нижних конечностях, как правило, повы-

шен по спастическому типу. В более тяже-

лых случаях возникают спастичность, ги-

перрефлексия, патологический рефлекс 

Бабинского [7]. Когнитивные нарушения 

возникают у большинства больных в 

начале заболевания. Они проявляются сни-

жением памяти и концентрации внимания, 

замедлением скорости психических про-

цессов, что связано с дисфункцией перед-

них отделов головного мозга и характерно 

для субкортикальной деменции [8].  

Уже на ранних стадиях нормотензив-

ной идиопатической гидроцефалии (НТГ) 

при активном расспросе удается выявить 

жалобы на учащенное мочеиспускание и 

никтурию. В дальнейшем присоединяются 

императивные позывы и неудержание мочи. 

Больные индифферентно относятся к факту 

непроизвольного мочеиспускания, что ха-

рактерно для лобного типа тазовых рас-

стройств [8]. Для диагностики гидроцефа-

лии всем больным рекомендуется магнитно-

резонансная томография (МРТ) головного 

мозга. При НТГ особенно значительно рас-

ширены III желудочек, височные и фрон-

тальные рога боковых желудочков [9]. 

Хирургическое лечение сводится к 

проведению ликворошунтирующих опера-

ций: вентрикулоперитонеального, вентри-

кулоатриального и люмбоперитонеаль-

ного шунтирования [10]. По данным раз-

личных авторов, хирургическое лечение 

оказывается эффективным в 1/3-3/4 слу-

чаях. Осложнения после шунтирования от-

мечаются у 31-38% больных. К ним отно-

сятся: субдуральная гематома и синдром 

ликворной гипотензии. Для профилактики 

осложнений рекомендуется индивидуаль-

ный подбор шунта низкого, среднего и вы-

сокого давления. Клинический эффект по-

сле нейрохирургического лечения у паци-

ентов с НТГ может быть устойчивым в те-

чение 5-7 лет. Прогрессирование симпто-

матики через некоторое время после шун-

тирования, может являться признаком не-

проходимости шунта [11,12].  

Клинический случай 

Больной В., 1983 г.р. С рождения имел 

увеличенные размеры черепа. Наблюдался 

детским неврологом с диагнозом врожден-

ная гидроцефалия. Но со слов мамы до 14 

лет сына ничего не беспокоило, лечения не 

назначалось. Рос и развивался в соответ-
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ствии с возрастом. Окончил 8 классов сред-

ней школы, ПТУ, работал фрезеровщиком (с 

работой справлялся). В июле 2002 г. после 

того, как загорал на солнце, появились силь-

ные боли в шее с иррадиацией в левое 

надплечье. Было подозрение на менингит, 

но после люмбальной пункции в инфекци-

онном отделении (данные ликвора в преде-

лах нормы), данный диагноз был отвергнут. 

Для дообследования переводится в невроло-

гическое отделение ГБУ РО ОКБ.  

В неврологическом статусе: размеры 

черепа увеличены. Сознание ясное. Уста-

новочный горизонтальный нистагм в край-

них отведениях, зрачки S=D, фотореакции 

сохранены. Оболочечных знаков нет, па-

мять и интеллект снижены, легкая асим-

метрия носогубных складок, умеренный 

нижний спастический парапарез, умерен-

ная мозжечковая атаксия.  

На МРТ от 12.07.02 г. отмечалось вы-

раженное расширение всех желудочков 

мозга. Срединные структуры мозга не сме-

щены. Ствол мозга атрофичен, распластан 

по скату. Мозжечок значительно уменьшен 

в объеме. Турецкое седло расширено, упло-

щено, гипофиз – без особенностей отмеча-

ется расширение центрального канала спин-

ного мозга до 1,1 см. Миндалины мозжечка 

опущены в большое затылочное отверстие 

на 1,2 см. Заключение: МР признаки анома-

лии Денди-Уокера. Гипоплазия червя моз-

жечка, мозолистого тела, выраженная внут-

ренняя гидроцефалия. Субатрофия голов-

ного мозга. Гидромиелия. Признаки нару-

шения ликворной динамики на уровне кра-

нио-вертебраного перехода. На консульта-

цию к нейрохирургу не направлялся. 

В мае 2003 г. прошел курс восстано-

вительного лечения в неврологическом от-

делении МСЧ РСЗ, без динамики – сохра-

нялся умеренный нижний спастический 

парапарез. Признан инвалидом II группы.  

В 2004 г. отмечался эпизод острой за-

держки мочи, по поводу чего была нало-

жена временная эпицистостома.  

До 2015 г. находился под наблюде-

нием невролога по месту жительства.  

В ноябре 2015 г. при контрольном 

МРТ-исследовании головного мозга фик-

сировалась выраженная гидроцефалия, 

порэнцефалическая киста в левой височ-

ной доле (рис. 1). Лечился консервативно, 

без существенной динамики. 

 

 
 

Рис. 1. На МРТ головного мозга от 24.11.2015 г.: выраженная гидроцефалия,  

порэнцефалическая киста в левой височной доле 

 

В январе 2017 г. пациент консульти-

рован в «НМИЦН им. акад. Н.Н. Бур-

денко» (выявлена тетравентрикулярная 

гидроцефалия, вероятно, вызванная 

обструкцией на уровне выхода из 4 желу-

дочка, а также сирингомиелия шейного от-

дела. Диагноз: хроническая обструктивная 

гидроцефалия (АН2b). Принято решение о 
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необходимости оперативного лечения. 

07.02.17 г. проведена операция – эндоско-

пическая тривентрикулоцистерностомия. 

В раннем послеоперационном периоде без 

осложнений. Выписан под наблюдение 

невролога и нейрохирурга по месту 

жительства с лечебными рекомендациями. 

В апреле 2017 г. у пациента появи-

лись шаткость, головокружение, головная 

боль. На МРТ выявлена хроническая суб-

дуральная гематома правой лобно-темен-

ной области (рис. 2). 

 

 
 

Рис. 2. На МРТ головного мозга от 07.04.2017 г.: объёмное субдуральное образование  

правой лобно-теменной области (хроническая гематома). Выраженная внутренняя  

гидроцефалия. Порэнцефалическая киста в левой височной доле 

 

11.04.17 г. в нейрохирургическом от-

делении РОКБ проведена резекционная 

трепанация справа, удаление хронической 

субдуральной гематомы. В послеопераци-

онном периоде без осложнений.  

19.04.17 г. на контрольных МРТ го-

ловного мозга отмечается положительная 

динамика – уменьшение размеров суб-

дуральной гематомы до 3,6 см в попереч-

нике (рис. 3). Переведен в неврологическое 

отделение РОКБ для восстановительного 

лечения. 

В отделении предъявлял жалобы на 

слабость в ногах, возникающую при про-

хождении около 500 м, шаткость при 

ходьбе, головокружение, снижение 

настроения, быструю утомляемость.  

Общее состояние удовлетворитель-

ное. В легких дыхание везикулярное, хри-

пов нет. Гемодинамика стабильная. Живот 

мягкий, безболезненный. Частичная за-

держка мочи.  
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Рис. 3. На контрольных МРТ головного мозга от 19.04.2017 г.:  

субдуральная гематома уменьшилась в поперечнике до 3,6 см  

(отмечается наличие воздуха в лобной и передних отделах теменной области).  

Срединные структуры не смещены. В остальном без динамики 

 

Неврологический статус: сознание 

ясное. Настроение снижено. Быстро исто-

щается при общении. Когнитивные нару-

шения на уровне умеренных. Менингеаль-

ные симптомы отрицательные. Черепно-

мозговые нервы интактны. Сухожильные 

рефлексы: живые с рук, S=D; с ног повы-

шены, S=D. Нижний умеренный спастиче-

ский парапарез. Патологические стопные 

знаки справа (+/), слева (+/-). 

Координация движений: пальце-но-

совую пробу выполняет уверенно с обеих 

сторон, пяточно-коленную не выполняет 

из-за пареза. В позе Ромберга неустойчив. 

Походка паретическая. Нарушения чув-

ствительности не выявлены. Частичная за-

держка мочеиспускания (самокатетериза-

ция до 6 раз в сутки). 

Результаты лабораторных исследова-

ний в пределах нормы. Электрокардио-

грамма: ритм синусовый. Частота сердеч-

ных сокращений – 93 в мин. Нормальное 

положение электрической оси сердца. Кон-

сультация окулиста от 02.05.17 г.: ангиопа-

тия сетчатки. Консультация клинического 

психолога от 05.05.17 г.: изменения лично-

сти по органическому типу, недостаток 

управляющих функций. Снижение интел-

лекта при нагрузке до умеренной степени. 

Проведено лечение: магнезии сульфат 

25% – 5,0 мл в/в струйно №10, пирацетам 5,0 

мл в/в № 10, пентоксифиллин 5,0мл в/в кап. 

№ 7 на 0,9 % – 200,0 мл натрия хлорида № 7, 

цианкобаламин 1,0 в/м, прозерин 1,0 мл п/к, 
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лечебная физкультура, физиотерапия (маг-

нитотерапия, электрофорез прозерина на об-

ласть мочевого пузыря), массаж. 

На фоне проводимого лечения отме-

чалась положительная динамика: уменьше-

ние выраженности головной боли, голово-

кружения, походка стала более уверенной, 

уменьшилась шаткость. Сохранялись уме-

ренный нижний спастический парапарез и 

мозжечковая атаксия, частичная задержка 

мочеиспускания (самокатетеризация).  

Описанный клинический случай яв-

ляется примером врожденной внутренней 

гидроцефалии вследствие мальформации 

Денди-Уокера. 

Обсуждение 

Особенностью данного случая явля-

ется то, что гидроцефалия длительное время 

(до 19-летнего возраста больного) была ста-

билизированной (процесс мог остановиться 

самостоятельно, так как жалоб не было и ле-

чение не проводилось). В связи с этим, диа-

гноз был установлен только на запущенной 

стадии, когда уже был сформирован стой-

кий неврологический дефицит, и наблюда-

лись изменения личности по органиче-

скому типу. Вероятно, проявления этого 

синдрома в основном связаны со сдавле-

нием глубинных отделов лобных долей 

расширенными желудочками. В данном 

случае в клинике ведущее место занимают 

двигательные, тазовые, мозжечковые и ко-

гнитивные нарушения. 

Для диагностики данной патологии 

всем больным рекомендуется МРТ голов-

ного мозга (обращает на себя внимание 

значительное расширение III желудочка, 

височных и фронтальных рогов боковых 

желудочков – характерная форма желудоч-

ковой системы в виде «бабочки» на 

аксиальных срезах).  

В описанном случае больному была 

выполнена операция – эндоскопическая вен-

трикулоцистерностомия дна III желудочка – 

для создания сообщения между желудочком 

и базальными цистернами головного мозга с 

целью восстановления оттока цереброспи-

нальной жидкости из желудочков в ци-

стерны мозга, где происходит ее всасыва-

ние, которая, к сожалению, оказалась мало-

эффективной и повлекла за собой осложне-

ние в виде субдуральной гематомы, что по-

требовало в последующем проведения по-

вторной нейрохирургической операции. 

Этот метод лечения является альтер-

нативным у таких пациентов, в современ-

ной литературе ведутся активные дискус-

сии по поводу его эффективности и без-

опасности. «Золотым» стандартом в наше 

время является проведение ликворошунти-

рующих операций [10].  

Заключение 

Таким образом, тема внутренней гид-

роцефалии при синдроме Денди-Уокера 

представляет большой практический инте-

рес как для нейрохирургов, так и для 

неврологов и рентгенологов, поскольку 

своевременная диагностика и эффектив-

ность лечения напрямую зависят от сла-

женной работы этих специалистов. 

 

Дополнительная информация 
Конфликт интересов. Авторы деклари-

руют отсутствие явных и потенциальных конфлик-

тов интересов, о которых необходимо сообщить в 

связи с публикацией данной статьи. 

Этика. В исследовании использованы дан-

ные пациента в соответствии с подписанным ин-

формированным согласием. 

Финансирование. Исследование не имело 

спонсорской поддержки. 
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